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L a transposition des gros vais- 
seaux est une malformation car- 
diaque congenitale frequente 
(1 cas pour 3000 naissances), caracteri- 
see par une discordance entre les ventri- 
cules et les gros vaisseaux : I’aorte nait du 
ventricule droit et I’artere pulmonaire 
nait du ventricule gauche. II s’y associe 
souvent d’autres anomalies (communi- 
cation interventriculaire, coarctation 
aortique). Cette malformation est, en 
theorie, incompatible avec la vie, puisque 
les deux circulations, pulmonaire et sys- 
temique, fonctionnent en parallele inde- 
pendamment I’une de I’autre, alors que, 
dans un coeur normal, elles sont en serie. 
La survie postnatale n’est possible que 
grace a I’existence de 
shunts intracardiaques 
(communication inter- 
auriculaire) on extra- 
cardiaque (canal arte- 
riel), qui autorisent un 
melange des sangs pul- 
monaire et systemique. 

Cependant, en I’ab- 
sence de traitement 


Ce travail a fait I’objet d’une communication a 
I’Academie nationale de medecine le 12 avril 
2011, et une version plus complete de I’article est 
parue dans le Bulletin de I’Academie (Bull Acad 
Natle Med 2011;195[n°^ 4 et 5]: 1057-67). 


chirurgical, le pronostic est extreme- 
ment sombre (moins de 5 % des patients 
atteignent Page de 1 an) . 

Le pronostic spontane de la transposi- 
tion des gros vaisseaux a ete transforme 
par le developpement de la chirurgie car- 
diaque pediatrique. Dans les annees 
1960, des interventions, dites reparation 
a I’etage auriculaire (interventions de 
Mustard et de Senning) , ont ete develop- 
pees. Le principe de ces interventions est 
de creer des chenaux intra-auriculaires 
qui conduisent le sang des veines caves 
vers I’artere pulmonaire (via le ventricule 
de morphologie gauche) et le sang des 
veines pulmonaires vers I’aorte (via le 
ventricule de morphologie droite). Une 
circulation sanguine intracardiaque nor- 
male est restauree, mais I’anomalie ana- 
tomique de base (discordance entre les 
ventricules et les gros vaisseaux) est lais- 
see intacte. Ces reparations physio- 

logiques donnent des 
resultats satisfaisants a 
moyen terme, mais sont 
grevees d’une mortality 
et d’une morbidity tar- 
dives assez elevees ; en 
particulier, il apparait 
frequemment une defail- 
lance tardive du ventri- 
cule de morphologie 
droite qui doit assurer 
la circulation systemique.^ 

Dans les annees 1980, et grace au deve- 
loppement de la chirurgie cardiaque neo- 
natale, la reparation dite « anatomique », 


qui vise a restaurer une anatomie car- 
diaque proche de la normale, s’est pro- 
gressivement imposee ; 36 ans apres son 
introduction, il est maintenant possible 
d’evaluer les resultats a terme de cette 
approche chirurgicale.^’^ 

Correction anatomique de 
ia transposition des gros vaisseaux ; 
principes et obstacles 

Le principe de la reparation anato- 
mique est simple : replacer chaque gros 
vaisseau a la sortie du ventricule qui lui 
revient (I’artere pulmonaire au-dessus 
du ventricule droit et I’aorte au-dessus 
du ventricule gauche). En realite, la 
reparation n’est pas vraiment anato- 
mique, puisque les valves arterielles res- 
tent en place (valve aortique au-dessus 
du ventricule droit, done en position pul- 
monaire, et valve pulmonaire au-dessus 
du ventricule gauche, done en position 
aortique) . 

Technique chirurgicale 

Apres mise en route d’une circulation 
extracorporelle et arret du coeur, I’aorte 
ascendante et I’artere pulmonaire sont 
sectionnees au-dessus de la jonction 
sino-tubulaire (n. figure et video sur 
www.larevudedupraticien.fr) . 

Les ostiums coronariens sont detaches 
de la racine aortique, entoures d’une col- 
lerette de paroi aortique, mobilises et 
reimplantes au niveau de la racine pul- 
monaire. Apres section du canal arteriel 



Regardez sur 

www.larevuedupraticien.fr 
une video realisee au bloc 
operatoire sur la transposition 
des gros vaisseaux 
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A) Transposition des gros vaisseaux. L’aorte (et les arteres coronaires) sortent du ventricule droit; I’artere pulmonaire sort du ventricule gauche. B) Coeur normal. 

C) Reparation dite anatomique. Noter: 1) le transfert des arteres coronaires de I’orifice anterieur a I’orifice posterieur; 2) la translocation anterieure de la bifurcation 
pulmonaire; 3) la reparation de la neo-racine pulmonaire a I’aide d’une piece de pericarde autologue; 4) le fait que la neo-racine aortique est la racine pulmonaire 
native; 5) le fait que, contrairement au coeur normal, les gros vaisseaux ne s’enroulent pas I’un autour de I’autre. 


et mobilisation large des branches de 
Tartere pulmonaire, la bifurcation pulmo- 
naire est transposee en avant de I’aorte 
ascendante (manoeuvre de Lecompte). 
La racine pulmonaire native (maintenant 
porteuse des ostiums coronariens et qui 
devient la neo-racine aortique sortant du 
ventricule gauche) est anastomosee a 
I’aorte ascendante distale. La perte de 
substance creee au niveau de la racine 
aortique native par I’excision des ostiums 
coronariens est comblee a I’aide d’une 
piece de pericarde autologue. La racine 
aortique native (qui devient la neo- 
racine pulmonaire sortant du ventricule 
droit) est anastomosee a la bifurcation 
pulmonaire. 

Problemes chirurgicaux 

En pratique, la realisation de cette 
reparation se heurte a plusieurs obsta- 
cles physiologiques et anatomiques. 

Capacite du ventricule gauche a assurer 
la circulation systemique 

A la naissance, la masse musculaire des 
deux ventricules, droit et gauche, est 
sensiblement identique. Dans un coeur 
normal, la masse du ventricule gauche 
(qui doit assurer la circulation syste- 
mique a haute pression) augmente rapi- 
dement, tandis que celle du ventricule 
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droit (qui assure la circulation pulmo- 
naire a basse pression) augmente peu. 
Un coeur ayant une transposition des 
gros vaisseaux subit une evolution 
inverse : augmentation importante de la 
masse du ventricule droit et augmenta- 
tion tres faible de la masse du ventricule 
gauche. Apres quelques semaines d’evo- 
lution postnatale, la masse du ventricule 
gauche est trop faible pour lui permettre 
d’assurer la circulation systemique. En 
consequence, la reparation anatomique 
de la transposition des gros vaisseaux 
doit etre realisee en periode neonatale, 
alors que la masse du ventricule gauche 
est encore suffisante (en pratique, 
durant les 3 a 4 premieres semaines de 
vie). 

Necessite de transferer les arteres 
coronaires 

En meme temps que les gros vaisseaux 
sont repositionnes a la sortie de leur 
« bon » ventricule, les arteres coronaires 
doivent etre transferees. Ce temps chi- 
rurgical fait toute la difficulte de la repa- 
ration anatomique, d’une part parce que 
les arteres coronaires du nouveau-ne 
sont de tres petite taille, d’autre part et 
surtout parce que leur anatomie varie 
beaucoup d’un enfant a un autre. Dans la 
plupart des cas, le transfert des arteres 


coronaires est aise ; parfois, pour des rai- 
sons anatomiques, il est tres difficile. 
Toute malfagon dans le transfert des 
coronaires entraine une ischemie myo- 
cardique et/ou un infarctus myocardique 
dont les consequences sont dramatiques 
a cet age. Les difficultes liees au transfert 
des coronaires sont la cause principale 
de mortalite. 

Technique de reconstruction du tronc 
arteriel pulmonaire 

La translocation anterieure de I’artere 
pulmonaire (decrite par Lecompte et 
communement appelee manoeuvre fran- 
gaise) permet de reconstruire un tronc 
pulmonaire sans implantation de conduit 
prothetique. Cependant, les pertes de 
substance creees par I’excision des 
ostiums coronariens doivent etre com- 
blees a I’aide de materiel non cardiaque 
(en pratique, du pericarde autologue). 
Ce materiel possede un potentiel de 
croissance variable et expose a un risque 
de stenose secondaire. 

Presence d’anomalies associees 

Les anomalies associees (communica- 
tion interventriculaire, coarctation aor- 
tique) ne sont pas rares. Elies doivent 
etre corrigees dans le meme temps ope- 
ratoire, ce qui alourdit d’autant un geste 
chirurgical deja initialement complexe. 
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Resultats de la correction 
anatomique de transposition 
des gros vaisseaux 

Les resultats a moyen terme de la cor- 
rection anatomique de transposition des 
gros vaisseaux sont maintenant satisfai- 
sants, comme le montre notre propre 
experience (1 020 nouveau-nes operes 
depuis janvLer 1987), ainsi que celle des 
autres centres specialises. Ils peuvent 
etre resumes comme suit.^’^ 

Resultats precoces 

Le taux global de mortalite precoce est 
faible (2 a 3 %). La principale cause de 
deces est la survenue d’une ischemie 
myocardique secondaire a des defauts 
dans le transfert des arteres coronaires ; 
ces problemes sont plus frequents dans 
certains types d’anatomie des coronaires 
(en particulier, lorsqu’elles ont un trajet 
intramural dans la paroi aortique). Le 
taux de mortalite precoce a progressive- 
ment diminue avec I’experience, pour 
etre, aujourd’hui, autour de 1 % pour les 
formes simples les plus frequentes et 
inferieur a 10 % dans les formes les plus 
complexes (anomalies des coronaires 
compliquant leur transfert, lesions asso- 
ciees, petit poids de naissance ou prema- 
turite) . 

Ces resultats globalement satisfaisants 
ont ete rendus possibles par des amelio- 
rations diverses : raffinement des tech- 
niques chirurgicales permettant le trans- 
fert coronarien quelle que soit I’anatomie, 
amelioration des techniques de circu- 
lation extracorporelle et de protection 
peroperatoire du myocarde, meilleure 
efficacite des techniques de reanima- 
tion postoperatoire (incluant la possibi- 
lite d’assistance circulatoire temporaire 
par oxygenation par membrane extra- 
corporelle). 

Resultats a moyen terme 

Les resultats a moyen terme (entre 10 
et 20 ans) sont tres encourageants. La 
mortalite au-dela de la premiere annee 
postoperatoire est extremement faible, 
proche de zero, assurant un taux de sur- 


vie tres eleve, entre 90 et 95 %. Environ 
5 % des patients doivent subir une 
reintervention pour corriger une anoma- 
lie residuelle importante (stenose coro- 
narienne, stenose de la voie pulmonaire, 
coarctation aortique) ; le risque opera- 
toire est alors tres faible.^ Un pourcentage 
significatif d’enfants (entre 15 et 20 %) 
ont des anomalies residuelles mineures 
(stenose moderee de la voie pulmonaire, 
insuffisance moderee de la neovalve aor- 
tique) ; ces anomalies doivent etre sur- 
veillees, car elles peuvent evoluer. Un tres 
faible pourcentage de patients (1 a 2 %) 
ont des sequelles majeures (dysfonction 
ventriculaire, hypertension arterielle pul- 
monaire, sequelles neurologiques). La 
grande majorite des enfants operes 
menent une vie absolument normale, 
sans contrainte ou restriction ; la plupart 
des survivants (au moins 70 %) peuvent 
etre consideres comme « gueris ». 

Commentaires 

Le pronostic spontane catastrophique 
de la transposition des gros vaisseaux a 
ete completement transforme par les 
progres de la cardiologie pediatrique. 
Tout enfant ayant une transposition des 
gros vaisseaux doit beneficier d’une prise 
en charge globale medico-chirurgicale 
precise, qui appelle plusieurs commen- 
taires. 

Diagnostic prenatal 

Le diagnostic antenatal est possible 
lors des echographies obligatoires reali- 
sees durant la grossesse. Le signe patho- 
gnomonique de transposition des gros 
vaisseaux est la presence, a la base du 
coeur, de deux gros vaisseaux paralleles ; 
dans un coeur normal, les deux gros vais- 
seaux s’enroulent I’un autour de I’autre. 
Actuellement, en France, le diagnostic 
prenatal est fait dans 80 % des cas. 

Lorsque le diagnostic est suspecte par 
le gynecologue-obstetricien, la mere doit 
etre adressee a un cardiologue pedia- 
trique specialise en cardiologie foetale 
pour confirmation du diagnostic et eva- 
luation complete (anomalies associees. 


qualite des shunts intracardiaques). 
Dans tons les cas, I’accouchement doit 
etre organise dans un centre possedant 
un service de cardiologie pediatrique 
pouvant assurer une prise en charge 
immediate du nouveau-ne.^ 

Prise en charge neonatale 

Le nouveau-ne ayant une transposition 
des gros vaisseaux va, en regie generale, 
bien immediatement apres la naissance, 
mais devient cyanose peu de temps 
apres. Lintensite et la rapidite d’installa- 
tion de la cyanose dependent de la qua- 
lite des shunts intracardiaques et/ou 
interarteriels qui permettent le melange 
des sangs des deux circulations. En pra- 
tique, la cyanose est moderee dans les 
formes avec communication interventri- 
culaire large, intense mais acceptable 
dans les transpositions des gros vais- 
seaux simples avec large communication 
interauriculaire et/ou large canal arteriel, 
extremement intense et menagante dans 
les formes simples avec communication 
interauriculaire restrictive et/ou canal 
arteriel ferme. 

Lorsque le diagnostic a ete fait en 
periode prenatale, I’accouchement se fait 
dans un centre specialise, et la prise en 
charge cardiologique est immediate, par- 
fois des la salle de naissance. Si la com- 
munication interauriculaire est restric- 
tive, elle est elargie par une septostomie 
au ballon (manoeuvre de Rashkind) . Si la 
cyanose demeure importante malgre la 
manoeuvre de Rashkind, une perfusion 
intraveineuse de prostaglandine El est 
instauree pour reouvrir et maintenir 
ouvert le canal arteriel. La reparation 
chirurgicale est programmee dans la pre- 
miere semaine de vie. 

Meme si cette situation est de plus en 
plus rare, le diagnostic pent ne pas avoir 
ete fait avant la naissance. Tout nouveau- 
ne ayant une cyanose sans detresse 
respiratoire doit a priori etre considere 
comme porteur d’une transposition des 
gros vaisseaux et transfere dans un cen- 
tre ou une echocardiographie pent etre 
realisee. Dans I’attente de ce transfert, 
une perfusion de prostaglandine El est 
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mise en place pour maintenir la permea- 
bilite du canal arteriel. Une fois le diag- 
nostic etabli, le protocole rejoint le cas 
precedent : manoeuvre de Rashkind si 
necessaire, reparation chirurgicale avant 
la fin du premier mois de vie. 

Incertitudes du tres long terme 

Les resultats brillants a moyen terme 
ne doivent pas faire oublier les potentiel- 
les incertitudes quant au tres long terme. 

Les lesions coronariennes observees a 
court et moyen terme sont sans doute en 
grande partie liees au traumatisme chi- 
rurgical induit par le transfert peropera- 
toire des coronaires. Cependant, plu- 
sieurs observations (tres rares pour le 
moment) ont identifie des patients qui 
ont eu des lesions tardives, alors qu’un 
premier examen precoce des arteres 
coronaires etait normal. L’incidence de 
ces lesions coronariennes tardives reste 
a determiner. 

La principale incertitude concerne la 
neo-racine aortique. II est frequent de 
noter une dilatation progressive de la 
racine aortique. Toutefois, le developpe- 
ment d’un veritable anevrisme et I’appa- 
rition d’une insuffisance valvulaire aor- 
tique significative sont, a moyen terme, 
rares. ^ Sans oublier que la neo-racine 
aortique est la racine pulmonaire native 
et que la capacite d’une valve pulmonaire 
a supporter une pression systemique sur 
une longue duree reste inconnue. 

Enfin, si le developpement intellectuel 
et psychomoteur des enfants operes 
apparait globalement satisfaisant, des 
etudes fines suggerent qu’il est, en fait, en 
moyenne, legerement inferieur a la nor- 


male.® Les causes potentielles sont des 
lesions preoperatoires dues a la severite 
de I’hypoxemie et/ou des consequences 
de la chirurgie sous circulation extracor- 
porelle et de la reanimation postopera- 
toire parfois prolongee. La prise en 
charge tres precoce (grace au diagnostic 
antenatal) et les progres constants de la 
chirurgie cardiaque neonatale devraient 
ameliorer cet aspect des resultats. 

Conclusion 

La transposition des gros vaisseaux, 
malformation cardiaque congenitale pra- 
tiquement constamment letale dans la 
tres petite enfance avant le developpe- 
ment de la chirurgie cardiaque neona- 
tale, est devenue une malformation ayant 
un excellent pronostic a moyen terme. 
Ce resultat spectaculaire a ete rendu 
possible par une prise en charge precoce 
multidisciplinaire, soulignant ainsi la 
necessity de developper des centres 
medico-chirurgicaux hautement specia- 
lises dans le traitement des cardiopathies 
congenitales du foetus a I’age adult e. • 


R Vouhe declare n’avoir aucun conflit d’interets. 


SUMMARY Transposition of the great arteries: 
a curabie congenitai heart defect? 

Transposition of the great arteries (TGA) is a common 
congenitai heart maiformation, invoiving the inversion of 
both great vesseis (aorta and puimonary artery). It is not 
compatible with iife in the absence of surgicai treatment. 
The prognosis of this maiformation has been transformed 
by the deveiopment of neonatai cardiac surgery. 
“Anatomic” repair has been introduced in the 80s; its goai 
is to provide near-normai cardiac anatomy. The mid-term 
resuits of anatomic repair of TGA can be summarized as 


foiiows: overaii mortaiity is 5% (most deaths occur during 
the first postoperative year and are reiated to coronary 
compiications), 5% of patients need reoperation for various 
reasons (mainiy, coronary obstruction and puimonary 
stenosis), major sequeiae are rare (1-2%), minor sequelae 
are frequent (15-20%) and require strict surveiilance, most 
patients (70-75%) are ieading a normai iife and can be 
considered as “cured”. Very iong-term resuits remain to be 
determined. 

The management of TGA inciudes several steps: prenatal 
diagnosis, pianned delivery close to a pediatric cardiology 
center, immediate treatment with Rashkind maneuver 
and/or PGE1 infusion, anatomic repair during the first week 
of life, iife-iong surveiilance by a congenital cardiologist. 
This compiex muitidiscipiinary approach emphasizes the 
need for speciaiized centers of congenitai cardioiogy from 
fetal life to aduithood. 

RESUME La transposition des gros vaisseaux: 
une maiformation cardiaque 
congenitaie curabie? 

La transposition des gros vaisseaux, maiformation 
congenitaie frequente, est caracterisee par une inversion 
de i’aorte et de i’artere puimonaire). Incompatibie avec ia 
vie en i ’absence de traitement chirurgicai, son pronostic a 
ete transforme par ie deveioppement de ia chirurgie 
cardiaque neonataie. La correction dite anatomique, 
introduite dans ies annees 1 980, a pour but de reconstruire 
une anatomie cardiaque proche de la normale; ses 
resultats a moyen terme peuvent etre resumes ainsi : 
mortaiite giobaie autour de 5 % (ie pius souvent durant ia 
premiere annee postoperatoire, de compiications 
coronariennes), reinterventions chez 5 % des patients 
(essentieliement pour obstruction coronarienne et stenose 
de ia voie puimonaire), sequelies majeures rares (1 a 2 %), 
sequeiies mineures assez frequentes (15 a 20 %) 
necessitant une surveiiiance stricte, « guerison » avec vie 
normaie chez une majorite de patients (70 a 75 %). Les 
resuitats a tres iong terme restent a evaluer. La prise en 
charge medico-chirurgicaie comprend piusieurs etapes: 
diagnostic prenatal, accouchement programme a proximite 
d’un centre de cardiologie pediatrique, prise en charge 
immediate pour manoeuvre de Rashkind et/ou perfusion de 
prostagiandine El, correction anatomique durant ia 
premiere semaine de vie, surveiiiance a vie par un 
cardioiogue speciaiise. Gette prise en charge 
muitidiscipiinaire compiexe souiigne ia necessite de 
centres medico-chirurgicaux speciaiises dans ia prise en 
charge des cardiopathies congenitaies du foetus a I’aduite. 


REFERENCES 

1 . Turina M, Siebenmann R, Nussbaumer P, Senning A. 

Long-term outiook after correction of transposition of great 
arteries. J Thorac Gardiovasc Surg 1988;95:828-35. 

2. Pretre R, Tamisier D, Bonhoeffer P, et al. Resuits of the 
arteriai switch operation in neonates with transposed great 
arteries. Lancet 2001 ;357:1 826-30. 

3. Williams WG, McCrindle BW, Ashburn DA, et al. 

Outcomes of 829 neonates with compiete transposition of 
the great arteries 12-17 years after repair. Eur J 


Gardiothorac Surg 2003;24:1-10 

4. Angeli E, Raisky 0, Bonnet D, Sidi D, Vouhe PR. Late 
reoperations after neonatai arteriai switch operation for 
transposition of the great arteries. Eur J Gardiothorac Surg 
2008;34:32-6. 

5. Bonnet D, Coltri A, Butera G, et al. Detection of 
transposition of the great arteries in fetuses reduces 
neonatai morbidity and mortaiity. Gircuiation 
1999;99:916-8. 


6. Losay J, Touchot A, Capderou A, et al. Aortic vaive 
regurgitation after arteriai switch operation for 
transposition of the great arteries. J Am Goii Gardioi 
2006;47:2057-62. 

7. Freed DH, Robertson CM, Sauve RS, et al. Intermediate 
term outcomes of the arteriai switch operation for 
transposition of the great arteries in neonates: aiive but 
weii? J Thorac Gardiovasc Surg 2006;132:845-52. 


308 


LA REVUE DU PRATICIEN VOL. 62 

Mars 2012 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 



